Tomadas de decisão em famílias com polineuropatia amiloidótica familiar by Martinho, Júlia et al.
Transferibilidade do conhecimento em Enfermagem de Família . Knowledge transferability in Family Nursing
Tomadas de Decisão em Famílias com Polineuropatia 
Amiloidótica Familiar
Maria Júlia Martinho1; Maria Manuela Martins2; Margareth Angelo3
Resumo
*OUFHSBEPOVNQSPKFUPEFJOWFTUJHBÎÍPNBJTBMBSHBEPEFTFOWPMWJEPOPÉNCJUPEPEPVUPSBNFOUPFN$JÐODJBT
de Enfermagem, este estudo pretende identi!car se existe con"ito decisional e quais os níveis de satisfação nos 
doentes com Polineuropatia Amiloidótica Familiar (PAF) em algumas das tomadas de decisão tidas durante o 
processo de doença. Desenvolveu-se assim um estudo de cariz quantitativo, exploratório, descritivo. Os dados 
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Introdução
A paramiloidose também designada de Polineuropatia Amiloidótica Familiar (PAF) ou ainda de Doença de Co-
rino de Andrade é mais commumente conhecida pela população em geral como doença dos pezinhos. É uma 
doença genética hereditária, degenerativa, autonómica de carácter dominante. “A expectativa é que os !lhos dos 
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nervoso periférico com perda de sensibilidade térmica e álgica, alterações motoras e autonómico com mani-




Familiar (PAF) no mundo, existindo também focos onde prevalece a doença nomeadamente na Suécia, Brasil, 
Japão, Estados Unidos, Maiorca entre outros.  
A maioria dos estudos publicados sobre esta doença são estudos epidemiológicos, de recolha biológica ou com 
foco na biologia molecular, não se centrando na família como unidade que in"uencia e é in¬"uenciada pela 
experiencia da doença genética. 
Consideramos por essa razão fulcral identi!car variáveis que possam in"uenciar as tomadas de decisão de saúde 
que ocorrem durante este processo de doença por forma a compreender o comportamento de saúde e as suas 
repercussões na família, pois só assim, a enfermagem, pode acompanhar estas famílias ao longo do seu ciclo vital 








benefícios) e fatores modi!cáveis (conhecimento inadequado, expetativas irrealistas, pressão e suporte social ina-
dequados).
O nível de incerteza é maior quando nos confrontamos com decisões que envolvem risco ou incerteza nos resul-
tados, quando as opções de escolha são de alto risco implicando potenciais ganhos e perdas signi!cativas, quando 
implicam uma mudança nos valores ou quando é provável um sentimento de culpa antecipado acerca de aspetos 
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As necessidades dos doentes e famílias para orientação/Informação tende a aumentar já que as opções clinicas se 
multiplicam, sendo a informação um fenómeno contemporâneo, pois os doentes de gerações anteriores apenas 
tinham de decidir procurar atendimento e seguir o conselho que lhe era sugerido, não sendo convidados a tomar 
parte ativa no processo, decidindo sobre qual a melhor opção para si e para sua família.
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doentes, devendo estes, considerar como o procedimento afetará a sua vida e da sua família lidando com as in-
certezas cientí!cas em torno dos resultados. Para que este tipo de análise seja possível, os doentes requerem uma 
tomada de decisão informada.
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No entanto e apesar de a informação estar disponível, os doentes enfrentam di!culdades cognitivas e emocionais 
em escolher e/ou recusar decisões complexas e alguns apesar de admirarem a possibilidade de inclusão no pro-
cesso de decisão partilhada não querem o desempenho deste papel. 
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a decisão partilhada como um elemento crucial do cuidado centrado no doente, padrão essencial para melhorar 
a qualidade de vida na doença crónica. Sendo recentemente considerada uma promissora estratégia para promo-
ver o conhecimento entre os doentes e prestadores dos cuidados.
1PEFNPTFOUÍPSFGFSJSRVFBTBUJTGBÎÍPDPNPTDVJEBEPTEFFOGFSNBHFNUSBEV[BTTJNBDPOWFSHÐODJBFOUSFBT
FYQFDUBUJWBTEPEPFOUFEFVNDVJEBEPJEFBMFBTVBQFSDFÎÍPEBFYQFSJÐODJBJOEJWJEVBMEPDVJEBEPSFBMQSFTUBEP
podendo ser descrita como um julgamento subjetivo que re"ete o grau em que a sua escolha foi consistente com 
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Estas questões levam-nos a reconhecer a importância do aprofundamento e aquisição de conhecimentos nas 
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famílias numa perspetiva sistémica.
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ti!cação de fatores que contribuem e possam ser modi!cáveis com as intervenções de enfermagem para uma 
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de colheita de dados integrou ainda um conjunto de questões para a obtenção dos dados sociodemográ!cos dos 
doentes.
Procedimentos
Delineamos a nossa amostra através de uma seleção intencional de locais de recolha de dados, sendo a mesma 
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Paramiloidose, e a UAG do ACES da Cova da Beira para o acesso aos doentes, tendo os mesmos, sido autoriza-
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forma equitativa pelos seus núcleos: Barcelos, Braga, Cartaxo, Esposende, Figueira da Foz, Lisboa, Matosinhos e 
Vila do Conde. Após a receção dos questionários cada núcleo encaminhou os mesmos aos doentes, que depois 































os familiares da mesma linha geracional (irmãos e primos). 




































































































































Familiar com a doença
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Comparando cada uma das tomadas de decisão onde ocorre maior nível de con"ito decisional, com as subescalas 
veri!camos que o maior nível de con"ito ocorre na subescala da decisão efetiva em todas as tomadas de decisão. 
Veri!cando-se diferença signi!cativamente estatísticas na tomada de decisão recorrer a métodos auxiliares para 
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Para saber se os doentes estão igualmente satisfeitos com a decisão tomada (fazer ou não fazer o teste genético; 





















expetativa de manutenção da decisão tomada, a convicção na decisão e a satisfação global.





Tomadas de decisão no processo de doença PAF N M Sig
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Discussão
A tomada de decisão do transplante hepático é o que tem menor con"ito decisional quando comparada com as 
restantes tomadas de decisão no entanto tomar a decisão de não fazer o transplante é a tomada de decisão que 
reúne menor nível de satisfação de todas as tomadas de decisão. O objetivo do transplante hepático reside na não 
evolução da sintomatologia da paramiloidose, já que permite substituir o principal órgão produtor da proteína 






Fazer Não fazer Fazer Não fazer
Item - Escala Satisfação Decisão em 
Saúde
N M N M N M N M
1-Estou satisfeito, fui devidamente 
informado sobre questões importantes 
para a minha decisão.
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são possível, para mim, pessoalmente.
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decisão foi coerente com os meus valores 
pessoais.
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nuar a defender) a decisão que tomei.
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5-Estou convencido de que esta era a 
decisão a tomar.
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Sig
Recorrer a métodos auxiliares 
para ter 'lhos
Sig
Sim Não Sim Não
Item - Escala Satisfação Decisão em 
Saúde
N M N M N M N M
1-Estou satisfeito, fui devidamente 
informado sobre questões importantes 
para a minha decisão.
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5-Estou convencido de que esta era a 
decisão a tomar.
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de reprodução medicamente assistida, analisam-se, no embrião, os genes transmissores de doença e transfere-se 









risco genético como sobre o grupo familiar de maneira signi!cativa. Esta sobrecarga emocional centra-se na 
exposição a sentimentos de incerteza e dúvida prolongados. A avaliação que as pessoas em rico genético fazem 
do seu problema foca-se essencialmente na ambiguidade da situação genética (estado de risco) e não tanto nas 
informações objetivas. As discrepâncias entre o conhecimento da doença e a realização do teste pode re"etir o 
receio das pessoas receberem a con!rmação de um diagnóstico de uma doença fatal. A satisfação que obtém com 





desenvolver mais estudos, que permitam identi!car fatores que possam minimizar as repercussões individuais 
e familiares das tomadas de decisões em saúde. Estes estudos devem incluir além da análise prévia das tomadas 
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de doença vividas no quotidiano, permitindo o desenvolvimento e adequação de estratégias de intervenção de 
enfermagem. 
Limitações do estudo: Uma limitação inerente ao estudo é a impossibilidade de generalização dos resultados a 
outras situações, devendo-se isto, essencialmente ao número limitado de participantes. Consideramos também, 
que a entrevista deveria ter sido associada ao questionário, potencializando a recolha de dados. Deixamos como 
sugestão a replicação do estudo com as limitações reti!cadas.
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